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Zespol zamkniecia w diagnozie i terapii logopedycznej

ABSTRACT: The locked-in syndrome is a neurological condition that arises through different patho-
mechanisms resulting in damage to deep brain structures. The damage affects corticobulbar and
corticospinal tracts, thereby causing the patient’s complete physical disability, with retained con-
sciousness and full cognitive capability. Anarthria-type speech disorders occurring in patients with
the locked-in syndrome require the use of alternative communication techniques in order to restore
their ability to communicate with the world around them. The impossibility of interaction with the
patient causes considerable diagnostic and therapeutic difficulties to neuro-speech therapists. Stand-
ards of speech-therapy management in locked-in syndrome cases and criteria for differentiating it
from other syndromes have not yet been developed. There is an increasingly frequent need to reha-
bilitate patients with the locked-in syndrome, which has been caused by both improved standards of
clinical treatment and the spread of knowledge about the syndrome itself and about the life situation
of patients affected by it.

KEY woRDs: brain damage, coma, locked-in syndrome, vegetative condition, anarthria, alternative
communication

Wprowadzenie

Zespol zamkniecia (ang. locked-in syndrome - LIS), nazywany tez $pigczka
rzekoma lub jasng, a czasem metaforycznie — jak w jezyku francuskim - maladie
de lemmuré vivat ,,choroba zamurowanego Zywcem’, jest schorzeniem neurolo-
gicznym, ktore - cho¢ opisane po raz pierwszy w naukach medycznych juz blisko
pot wieku temu, w 1966 roku' — wciagz nie doczekalo si¢ standardéw diagnostycz-
no-terapeutycznych. Dylematy klinicystow dotycza procedur jego rozpoznawania

' F. PLuM, J.B. PosNER: The diagnosis of stupor and coma. Philadelphia, Pennsylvania, USA
F.A. Davis Co. 1966.
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i sposobdw postepowania wobec pacjentéw nim dotknietych?. Trudnos$¢ w nawia-
zaniu interakcji z chorymi pozostajacymi w zespole zamknigcia nastrecza tez neu-
rologopedom niematych trudnosci, tymczasem potrzeba rehabilitacji 0séb z tym
schorzeniem staje si¢ coraz czgstsza. Wynika to zaré6wno z poprawy standardow
leczenia klinicznego 0s6b z uszkodzeniami neurologicznymi, jak i z rozpowszech-
nieniem wiedzy o samym zespole oraz o sytuacji 0sob nim dotknietych.

W $wiadomosci spolecznej zespdt zamkniecia zaistnial wraz z rozpowszech-
nieniem si¢ ksiazki Le scaphandre et le papillon, tltumaczonej z francuskiego na
przeszlo dwadziescia jezykow. Ksiazke te napisal, a wlasciwie mozolnie podyktowat
litera po literze, cierpiacy na zespot locked-in Jean-Dominique Bauby® — mezczy-
zna, ktéry w wieku 43 lat zostal sparalizowany w wyniku przebytego udaru mézgu.
Paraliz objat cale jego cialo z wyjatkiem lewego oka?. Na podstawie jego ksigzki
powstal scenariusz napisany przez Ronalda Harwooda do filmu Motyl i skafander
w rezyserii Juliana Schnabela.

W literaturze zespo6t zamkniecia opisany byt juz wczesniej — w powiesci Hrabia
Monte Cristo Aleksandra Dumasa, ojca. Autor przedstawil posta¢ mezczyzny (Mon-
sieur Noirtier de Villefort) jako ,trupa z oczami zyjacych”. Bohater ten komuniko-
wal sie ze $wiatem, mrugajac jedynie powiekami. W tym stanie zyl przez kilka lat’.

* Klinicysci juz dawno zaobserwowali, Ze pewna cze$¢ pacjentdw w tzw. ,,stanie wegetatyw-
nym” nie jest pozbawiona §wiadomosci, lecz z powodu calkowitego paralizu ciala nie jest w stanie
jej zamanifestowac. Spostrzezenia lekarzy obiektywizowa¢ dzi$§ moga badania instrumentalne, np.
czynno$ciowy rezonans magnetyczny (fMRI). W sytuacji, gdy pacjent proszony jest o to, by wyobra-
zil sobie okre$lone czynnoéci, pobudzaja si¢ odmienne rejony kory mézgowej. Przyktadowo, jesli
wyobraza sobie gre w tenisa, to wowczas uaktywniaja sie struktury dodatkowego pola ruchowego,
jesli za§ wyobraza sobie chodzenie po domu - wlacza si¢ zakret przyhipokampowy). Badania kilku-
dziesieciu 0sob uwazanych za pozbawione §wiadomosci wykazaly, ze w kilku przypadkach udalo sie
znimi nawiaza¢ kontakt, co ujawnily wyniki neuroobrazowania funkcjonalnego. Jedna z pacjentek,
Kate Bainbridge, wskutek tego odkrycia zostata poddana intensywnej rehabilitacji, dzigki czemu -
poza tym, ze porusza si¢ na wozku — odzyskata sprawnos¢. ,, Boje si¢ pomysle¢, co by sig stato, gdyby
nie zeskanowano mi mézgu. To byto jak magia — zostalam odnaleziona” — powiedziata pozniej.

* J.-D. BauBY: Skafander i motyl. Przet. K. Rurkowski1. Gdansk, Wydawnictwo Stowo-
Obraz-Terytoria 2008. Zamieszczona na okladce ksigzki informacja o jej autorze: ,,Byl esteta
ikochal zycie. Ale zycie nie wzielo tego w rachube. Jak w skafandrze zamknelo go w jego wlasnym
ciele. Wylew krwi do mézgu zaskoczyt go w chwili, gdy wyprobowujac nowy model BMW, jechat na
spotkanie z nowg towarzyszka zycia. Byt 8 grudnia 1995 roku. Swiadomos¢ odzyskat w styczniu. Ale
byta to $wiadomo$¢ zamurowana jak w wiezieniu, w znieruchomialym ciele, nad ktérym nie mial
zadnej kontroli. Widzial, styszal, nie stracil powonienia - ale stracil swoje cialo. Nie mogt nawet
przetyka¢ pokarmoéw ani oddychaé bez pomocy aparatury medycznej, a jedynym zewnetrznym
wyrazem obecnego w ciele zycia byla mrugajaca jak motyl lewa powieka i nieznaczne poruszenie
gltowa. Skafander i motyl. W takim stanie napisal te ksigzke Jean-Dominique Bauby. Urodzit sie
w 1952 roku. Byt dziennikarzem, redaktorem naczelnym »Elle«. Zmart 9. marca 1997 roku, trzy dni
przed ukazaniem si¢ »Skafandra i motyla«”.

* D. DupzINsKI: The diving bell meets the butterfly: identity lost and remembered. ,Theoretical
Medicine and Bioethics” 2001, Vol. 22 (1), s. 33-46.

> A. Dumas: Hrabia Monte Christo. Warszawa, Proszynski i Spotka 2002.
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Patomechanizm

Zespdl zamkniecia powstaje w wyniku dzialania zréznicowanych patomechani-
zmow w obrebie glebokich struktur mézgu. Najczestsza przyczyna (84%) sa scho-
rzenia uktadu naczyniowego®, doprowadzajace do wynaczynienia krwi (krwotok
moze wynika¢ z anomalii anatomicznych w obrebie kota tetniczego’) lub udaru
niedokrwiennego na skutek zmian miazdzycowych w naczyniach ukfadu kregowo-
-podstawnego (z zamknieciem tetnicy podstawnej lub jej galezi — tetnicy dolnej
przedniej mézdzku, tetnic poprzecznych mostu i tetnicy mozdzkowej gornej)s.
Drugim istotnym czynnikiem s masywne urazy mechaniczne okolicy potylicznej
i gérnego odcinka kregostupa szyjnego’ (13,6%), a takze ingerencje manualne na
wysokosci odcinka szyjnego kregostupa®.

Zespol locked-in moze tez by¢ skutkiem guza pnia moézgu", urazu struktur
mozgowia®?, krwotoku podpajeczyndwkowego, zapalenia mozgu®, ropnia mostu,
zniszczenia komorek nerwowych w wyniku zwyrodnienia ostonek mielinowych
(mielinoza) w srodkowej czesci mostu™ czy innych choréb neurodegeneracyjnych,
np. stwardnienia zanikowego bocznego (Amyotrophic Lateral Sclerosis — ALS)",

¢ J.R. PATTERSON, M. GRABOIS: Locked-in syndrome: a review of 139 cases. ,,Stroke” 1986,
Vol. 4, s. 758-764.

7 K. FujiyaAMA, M. MOTOMURA, S. SHIRABE etal.: Locked in syndrome and abnormal orien-
tation of the right vertebral artery in a young man. ,,Internal Medicine” 1994, Vol. 33 (8), s. 476-480;
M. FArRAGE FiLHO, M.D. GoMES: Locked in syndrome. Report of a case review of the literature.
»Arquivos de Neuro-Psiquiatria” 1982, Vol. 40 (3), s. 296-300.

8 ].D. Fix: Neuroanatomia. Wyd. polskie pod red. J. Morys1a. Wroclaw, Wydawnictwo
Medyczne Urban & Partner 1997, s. 232-235.

® H. Iipa, N. KawaNo, M. ENDo et al.: Blunt injury if the vertebral artery: report of three
cases. ,No Shinkei Geka” 1989, Vol. 17 (11), s. 1951-1956; J. LEON-CARRION, P. VAN EECKHOUT,
M. pEL R. DOPMINIQUEZ-MORALES etal.: The locked in sydrome: a syndrome for a therapy. ,Brain
Injury” 2002, Vol. 16 (7), s. 571-582.

" A. HUENAGEL, A. HAMMERS, P.W. SCHONLE et al.: Stroke following chiropatic manipu-
lation of the cervical spine. ,,Neurology” 1999, Vol. 246 (8), s. 683-688.

'S, Inci, T. OzGEN: Locked in syndrome due to metastatic Ponto medullary tumor - case
report. ,Neurologia Medico-Chirurgica” 2003, Vol. 43, s. 497-500.

2 V. GorLuBovic, D. Munvic, S. GoLuBovIc: Posttraumatic locked-in syndrome with an
unusual three day delay in the appearance. ,,Collegium Antropologicum” 2004, Vol. 28, s. 923-926;
L.F. FITZGERALD, R.K. S1MPsoN, T. TRASK: Locked-in syndrome resulting from cervical spine-
gunshot wound. ,,Journal Trauma” 1997, Vol. 42, s. 147-149.

B R.T. Karz, A.J. Haig, B.B. CLARK, J.R. DIPAOLA: Long-term survival, prognosis, and
life-care planning for 29 patients with chronic locked-in syndrome. ,,Archives of Physical Medicine
and Rehabilitation” 1992, Vol. 73, s. 403-408.

“ 1.D. Fix: Neuroanatomia...

» B. KOTCHOUBEY, S. LANG, S. WINTER et al.: Cognitive processing in completely paralyzed
patients with amyotrophic lateral sclerosis. ,European Journal of Neurology” 2003, Vol. 10, s. 551-558;
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w przebiegu ktorych nastepuje zanik neuronéw ruchowych'®. Zesp6! zamknigcia
moze rowniez wystapi¢ w zwiazku z przedawkowaniem lekéw o dzialaniu neuro-
toksycznym, reakcja na szczepionke czy zaburzeniami metabolicznymi, np. hipo-
glikemig, hipernatremig itp."”

Poczatek choroby wiaze si¢ najczeéciej z wystapieniem naglych objawéw neu-
rologicznych. W relacji mtodego dwudziestoszescioletniego mezczyzny wygladaty
one nastepujaco:

Moja historia rozpoczyna sie w nocy z 25 na 26 stycznia 2007 okoto 0:00 w domu. Sie-
dzac przed komputerem, stysze narastajacy gwizd w uszach. Az gwizd wypelnit catg
ma glowe. Siedzac na obrotowym fotelu, przewrdcitem si¢ razem z nim na podloge.
Stracilem réwnowage. Przeszto mi przez gtowe, ze nie wiem, gdzie jest podloga, gdzie
sufit. Rzucatem si¢ na podtodze, $wiat wirowal. I tak dobre kilka minut. Az zegarek
z reki lezal kilka metréw dalej. Jak? Byl zapiety! Bylem sam w domu. Leze, probu-
je wstag, nic. Jakbym byt dobrze pijany. Nagle telefon, dzwoni dlugo, potem znowu
iznowu. Préobuje siegnac go, bo jest na biurku. Zwalam go w koncu, w rezultacie tele-
fon si¢ odebral. Teraz chwyci¢ stuchawke. Nie moge, wypada mi z reki. W koncu si¢
udaje. To moja juz byla dziewczyna. Co$ moéwig, ale niezrozumiale, betkoczg. Ona
mysli, Ze jestem pijany. Udaje si¢ powiedzie¢, ze jest Zle, przyjedz. Na czworaka ide
do przedpokoju przekreci¢ zamek, by weszla. Wracam, ubieram si¢ jako$ i wlaze na
t6zko, klade sie i zamykam oczy, i czekam na pomoc. W szpitalu po kilku dniach wra-
cam pomatu do zdrowia. Zatatwiam sie w ubikacji, oczywiscie droge z 16zka pokonuje
na wozku. Ale rozmawiam przez telefon i ogélnie jest coraz lepiej. Nagle spada mi
ci$nienie, podaja co$ na podbicie. Moze to byl blad, moze zbieg okoliczno$ci. Ujawnia
sie zespdl zamkniecia. Juz reszt¢ znam z opowiesci. Juz jestem nieprzytomny - $pie.
Jawa sie zlewa ze snem. [...] Kilka dni potem budze si¢'.

Objawy zespotu locked-in wynikaja z uszkodzenia brzusznej czg¢$ci mostu, nie
obejmujacego jednak okolicy grzbietowej nakrywki, moga tez wigzac si¢ z uszko-
dzeniami w obrebie srédmoézgowia”. W tym wypadku zniszczone sg struktury
anatomiczne, ktére odpowiadaja za przenoszenie z mézgu do nerwéw sygnatow
aktywujacych czynnosci motoryczne, w tym réwniez jezykowe sprawnosci reali-
zacyjne. Uszkodzenie obejmuje drogi korowo-opuszkowe i korowo-rdzeniowe,
powodujac porazenie wszystkich konczyn (tetraplegi¢) oraz porazenie dolnych

H. HavasHi, S. Karo: Total manifestations of amyotrophic lateral sclerosis. ALS in the totally loc-
ked-in state. ,Journal of the Neurological Sciences” 1989, Vol. 93, s. 19-35.

® P.R. KENNEDY, R.A. BAKAY: Restoration of neural output from a paralyzed patient by
a direct brain connection. ,Neuroreport” 1998, Vol. 9, s. 1707-1711.

7 D.P. MIKHAILIDIS, R.A. HUTTON, P. DANDONA: ,,Locked in” syndrome following prolon-
ged hypoglycemia. ,Diabetes Care” 1985, Vol. 8, s. 414.

8 Strona internetowa G. IGNATOWICZA: www.§pioch.org.pl.Mojahistoria [data dostgpu:
2.07.2013].

¥ L.G. CHIA: Locked-in syndrome with bilateral ventral midbrain infarcts. ,Neurology” 1991,
Vol. 41, s. 445-446.
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nerwdéw czaszkowych®. Pacjent nie jest w stanie kontrolowa¢ swojego ciala, cho¢
zachowuje pelng swiadomos¢ tego, co si¢ z nim dzieje:

Dowiaduje si¢, ze mialem udar niedokrwienny pnia mézgu i mézdzku, przez zator
w tetnicy podstawnej w mozgu. Efektem jest zespdt zamkniecia. Nie moge mowic,
ruszac sig, nic. Nie moge przekreci¢ glowy. Sadzaja na 16zku - nic, puszczg mnie -
lece, puszcza glowe — opadnie bezwiednie?.

Objawy

Ze wzgledu na to, ze w zespole zamknigcia uszkodzenie nie obejmuje nerwo-
wych szlakdéw wstepujacych, a jedynie szlaki wyjsciowe z pnia mdzgu®, pacjent,
zachowujac pelng orientacje w miejscu, czasie i wlasnej sytuacji, styszac, widzac
i czujac, nie jest w stanie wykona¢ zadnego ruchu, pozostaje sparalizowany. Ze
wzgledu na wystepowanie pewnych réznic w obrazie tego schorzenia u poszcze-
gélnych pacjentéw opisano trzy warianty zespotu locked-in®.

W klasycznej postaci zespolu zamkniecia pacjenci sa przytomni, $wiadomi,
pozostaja w bezruchu, ale mogg porusza¢ galkami ocznymi w plaszczyznie pio-
nowej i powieka oka®. W niekompletnym subtypie zespotu zachowane sg resztki
ruchéw dowolnych i chory moze, oprécz ruchu powiek i galek ocznych, porusza¢
inng czedcig ciala, na przyklad palcem dloni. Trzeci wariant to zespdt totalnego
zamkniecia, w ktérym pacjenci sa catkowicie unieruchomieni.

W $wiadomos$ci mlodego mezczyzny z zespolem locked-in po udarze niedo-
krwiennym z powodu zamkniecia przeptywu w tetnicy podstawnej mézgu i ujaw-
nionymi w badaniach neuroobrazowych ,rozleglymi zmianami poudarowymi
w moscie, konarach i gérnych czesciach pétkul mozdzku™ utrwalil sie nastepu-
jacy obraz jego stanu:

* A. PrusiNskI: Neurologia praktyczna. Warszawa, Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2011.

2 Strona internetowa G. IGNATOWICZA: www.§pioch.org.pl. Mojahistoria [data dostepu:
2.07.2013].

2 K. SZYROCKA-SZWED, A. WAJGT, M. DuDzIcC: Zespét zamknigcia - opis przypadku. ,Udar
Moézgu” 2003, T. 5,5.13-16; S. MiCHALAK, W. SOLSKI: Analiza danych literaturowych dotyczgcych
rehabilitacji chorych w stanie wegetatywnym. ,Neuroskop” 2009, T. 2, s. 148-159.

» G. BAUER, F. GERSTENBRAND, E. RUMPL: Varieties of the locked-in syndrome. ,,Journal
of Neurology” 1979, Vol. 221, s. 77-91.

2 H. Iipa, N. Kawano, M. ENpo et al.: Blunt injury if the vertebral artery: report of three
cases...,s.1951-1956; J. LEON-CARRION, P. vAN EECKHOUT, M. DEL R. DOPMINIQUEZ-MORA-
LES et al.: The locked in sydrome: a syndrome for a therapy..., s. 571-582.

» Na stronie internetowej www.$pioch.org.pl.Mojahistoria [data dostepu: 2.07.2013] G. Igna-
towicz zamiescil oryginalng i pelng dokumentacje kliniczng swojego schorzenia wraz z rozpozna-
niem neurologicznym i wynikami badan neuroobrazowych.
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Opisze z grubsza, jak to wyglada od ,,§rodka”. No cdz, budze sie ze $pigczki i nie wiem,
gdzie jestem, jaka mamy date, jaki dzien tygodnia, no nic. Mysle, kojarze, no wszyst-
ko po ,,staremu”. Nie mam klopotéw z pamiecia, stuchem. Ze wzrokiem troche, tzn.
generalnie to widze wszystko, ale nie moge skupi¢ wzroku w konkretnym miejscu,
jest troche rozlatany. Ale po ok. miesigcu juz jest ok., wraca do normy. Czego nie
rozumiem po obudzeniu, to dlaczego nie méwie i dlaczego nie moge ruszac rekoma,
nogami ani gtowa. Mrugam tylko oczami i ruszam gatkami. Nieswiadomy mysle, ze
to dzialanie lekow itp., ze lada godzina to ,,pusci” i wstane i péjde do domu. Ludzie
sie przewijaja, patrza, co§ méwia, odwiedza rodzina z minami pogrzebowymi. Mijaja
dni i stan si¢ nie zmienia. Ranki zaczynajg si¢ od mycia przez salowe, zmiany pielu-
chy. Przerzucanie mego bezwladnego ciata na boki, odwiedziny, samotne wieczory.
W ciagu dnia przychodzg rehabilitanci. I w koétko, dzien w dzien to samo. Stan sie
nie zmienia®.

Sytuacja zZyciowa chorego

Zespot zamkniecia sprawia, ze chory jest calkowicie niesprawny fizycznie, lecz
ma zachowang $wiadomo$¢, mozliwosci poznawcze i krytycyzm®. W tej sytuacji
czlowiek czuje si¢ bezradny, sfrustrowany, traci nadziej¢ na wyleczenie, nie podej-
muje wspolpracy z terapeuta, popada w depresje. Przy tym wszystkim nie moze
wyrazi¢ tego, co czuje. Stres osoby, ktdra bezpowrotnie utracita sprawczos¢ we
wszelkich aspektach zycia, wplywa negatywnie na dalsze etapy choroby. Sytuacje
zyciowa uwiezionych we wlasnym ciele okreslaja trzy grupy czynnikéw: fizyczne
i wynikajace z nich czynniki psychiczne oraz spoleczne.

TaBELA 1. Czynniki determinujace sytuacje Zyciowa chorego z zespolem zamkniecia

Rodzaj czynnika Wplyw na stan chorego
1 2
Fizyczne zmiana wygladu (zmniejszona masa migéniowa, utrata napiecia miesni);

konieczno$¢ korzystania z sondy donosowej lub dojelitowej;
konieczno$¢ zaopatrzenia w rurke tracheotomijng, czasem koniecznosé¢
podlaczenia do respiratora;

zalezno$¢ od lekéw i zabiegdw leczniczych;

bol i dyskomfort fizyczny;

wzmozona meczliwosé;

brak jakiejkolwiek aktywnosci fizyczne;.

% Ibidem.
7 M. PACHALSKA, K. MARKIEWICZ, L. BULINSKI et al.: The strategic approach to the reha-
bilitation of patients with ,,locked In syndrome”. ,,Acta Neuropsychologica” 2008, Vol. 6 (1), s. 43-60.
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cd. tab. 1
1 2
Psychiczne, wy- dyskomfort wynikajacy z uposledzenia réznych czynnoéci ustroju, w tym
nikajace ze stanu utrata kontroli zwieraczy;
fizycznego niezadowolenie ze swojego wygladu i sytuacji zyciowej;

niska samoocena;

trudnoéci w zakresie koncentracji uwagi i pamieci;

trudnoéci w nawiazaniu interakgji i realizowaniu intencji komunikacyj-
nych;

brak samospelnienia;

emocje zwigzane z pogarszaniem sie stanu fizycznego, lek przed $miercia.

Spoteczne, wyni- calkowite uzaleznienie od pomocy innych;
kajace ze stanu alienacja z zycia spolecznego;
fizycznego konieczno$¢ zmiany roli spolecznej;

ograniczenie kontaktow spolecznych;

trudnoéci w budowaniu zwigzkéw osobistych z innymi;
niedobdr wsparcia spotecznego;

niska pozycja spoleczno-ekonomiczna.

W obliczu obiektywnych i trwatych trudnosci jedynie strategie przystosowawcze
moga spowodowac redukeje napiecia emocjonalnego zwigzanego z silng frustracja
osoby calkowicie uzaleznionej od pomocy i opieki innych*. Owe mechanizmy ada-
ptacyjne nalezy interpretowac zaréwno na poziomie biologicznym, jak i psychicz-
nym. Z jednej strony zalozy¢ mozna, ze chory, poréwnujac czgsto swéj obecny stan
zdrowia ze stanem poprzedzajacym chorobe, obserwujac osoby zdrowe ze swojego
otoczenia, moze przezywac na tym tle swoja tragiczng inno$¢. Z drugiej jednak stro-
ny opisy przypadkow klinicznych wykazuja, ze pacjenci z syndromem zamkniecia
nie wydaja si¢ ocenia¢ swojej sytuacji jako tak dramatycznej, jaka moglaby si¢ ona
wydawac¢ dla 0s6b postronnych®. Okazuje sig, ze z czasem nastepuje — paradoksal-

# A. RasMmus: Jakos¢ zycia osoby z zespotem zamknigcia - studium przypadku. W: Niepetno-
sprawno$¢ - zagadnienia, problemy, rozwigzania. Warszawa, Panstwowy Fundusz Rehabilitacji
Os6b Niepelnosprawnych 2012, s. 19-34.

¥ D. ScHERZ: Hipotonia ortostatyczna i zesp6t zamknigcia a fizjologia Swiadomosci. ,Anali-
za i Egzystencja” 2011, nr 16, s. 41-49. Podobne wnioski wynikajg z badan Stevena Laureysa i jego
zespolu. Belgijscy badacze przeprowadzili sondaz wérdd 168 osob cierpiacych z powodu zespotu
zamkniecia. Na udzial w badaniu zdecydowalo sie 65 pacjentéw. Pytani m.in. o przebieg choroby,
stan emocjonalny i stosunek do eutanazji, odpowiadali jedynie mrugnieciem powiek. Az 47 chorych
stwierdzilo, ze mimo trudnego stanu, w jakim sie znajduja, sa szczesliwi, 18 chorych oswiadczy-
fo, ze nie czuja si¢ szczesliwi, a tylko nieliczni chorzy przyznali, ze czesto maja my$li samobdjcze.
W interpretacji S. Laureysa wielu chorych potrafi si¢ zaadoptowac do tak skrajnego stanu niepel-
nosprawnosci. Te wnioski znajduja potwierdzenie we wcze$niejszych badaniach Toma McMilla-
na. Wynikalo z nich, ze osoby w stanie zamkniecia, nawet jesli poczatkowo prosily o eutanazje, to
z czasem odzyskiwaly poczucie sensu zycia.
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ny skadinad - skutek bezruchu, a mianowicie redukcja reaktywnosci emocjonalne;j
powodujaca stan wewnetrznego spokoju®.

Jedna z pacjentek, ktérej umozliwiono komunikowanie sie¢ przy uzyciu liter
alfabetu®, w pierwszym samodzielnie zlozonym zdaniu oznajmita, ze chce, by
»hatychmiast zdjeto z niej t¢ paskudng sukienke”. Podobnie zachowywali si¢ tez
inni pacjenci. Wydawali si¢ oni bardziej zaabsorbowani przyziemnymi kwestiami
niz egzystencjalnym wymiarem swojej przypadtosci>. Wyniki tych obserwacji inter-
pretowane s3 w kontekscie teorii Jamesa-Langego, wedlug ktérej struktury fizjo-
logiczne organizmu 0s6b z zespotem zamknigcia wykazujg mniejszg pobudliwo$é
na sytuacje emocjonujace. Nalezy zatem spodziewac si¢ u nich obnizenia poziomu
negatywnych doznan w obliczu obiektywnie zlej wlasnej sytuacji zyciowe;j*>.

Wiele jednak zalezy od tego, jaka opieke zapewnia si¢ osobom cierpigcym na
zespot zamkniecia®. Jesli jest ona wlasciwa, moga zy¢ nawet dziesiatki lat, a odpo-
wiednia rehabilitacja pozwala chorym na odzyskanie, przynajmniej cze¢$ciowo,
sprawnosci i czerpanie radosci z zycia®.

Epidemiologia i rokowania

Zespdl zamkniecia moze wystapi¢ w kazdym okresie Zycia z podobng cze-
stoscig u kobiet (51,2%) i u mezczyzn (48,1%)*. Wykazano, ze dotyka on zwykle
0sob dorostych, miedzy 22. a 77. rokiem zZycia ($rednia 41-52 lata)”, a ryzyko

3 A. HERZzYK: Globalne a wybiércze zaburzenia Swiadomosci w deficytach neuropsychologicz-
nych. W: Podstawy neuropsychologii klinicznej. Red. L. DomANskA, A.R. BORKOwWSsKA. Lublin,
Wydawnictwo Uniwersytetu M. Curie-Sklodowskiej 2009, s. 367-387.

* Komunikowanie si¢ przy uzyciu liter alfabetu jest jedna z technik komunikacji alternatywnej,
w ktorej zdrowy rozméwca wypowiada kolejne litery alfabetu, natomiast chory wskazuje ruchem
oczu (ewentualnie mrugnieciem powieki) wlasciwa litere, bedaca elementem wyrazu lub zdania.

2 D. ScHERZ: Hipotonia ortostatyczna...

3 ,»Gramy w wisielca?« — pyta Teofil [syn bohatera - J.P.], a ja chetnie bym odpowiedzial, ze
bycie paralitykiem catkiem mi wystarcza, gdyby moj system komunikowania umozliwial szybkie
riposty. Najbardziej ciete repliki niezdarnieja, skoro trzeba tak wiele minut, by je ujawnic¢. Kiedy
juz si¢ co$ pracowicie wypichci, litera po literze, to si¢ w koficu nie rozumie, dlaczego przed chwi-
la odpowiedz wydawala si¢ tak zabawna. Nalezy wiec unika¢ niewczesnych dowcipow. To pozba-
wia konwersacje smaczku, zywosci, rac stownych: przymusowy brak poczucia humoru wlaczam
w poczet ucigzliwo$ci mego stanu”. J.-D. BAUBY: Skafander i motyl...

3 71, LEON-CARRION, P. vAN EECkHOUT, M. DOPMINIQUEZ-MORALES et al.: The locked
in sydrome: a syndrome for a therapy..., s. 571-582.

* A.RasMmus: Jakos¢ zycia osoby z zespotem zamkniecia...

% J. LEON-CARRION, P. VAN EECKHOUT, M. DEL R. DOPMINIQUEZ-MORALES etal.: The
locked in syndrome for a therapy...

7 Zob.K.SzYROCKA-SZWED, A. WAJGT, M. DuDzIC: Zesp6l zamknigcia - opis przypadku. ..
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zachorowania wzrasta w wieku $rednim, cho¢ opisano tez przypadki noworodkéw
i malych dzieci, u ktérych rozpoznano ten zespof*.

Schorzenie ma zréznicowany przebieg, przewaznie jednak rokowania doty-
czace wyzdrowienia nie s3 pomyslne — czes¢ chorych przezywa kilka lat, czes¢
umiera w ostrej fazie choroby®. Pacjenci o niepowiklanym przebiegu schorze-
nia przezywaja kilka lat*’, ale chorzy ze wspotwystepujacymi zaburzeniami (np.
oddechowymi) oraz dalszymi powiklaniami (krwotoczne zapalenie dwunastnicy,
nieuregulowane cisnienie tetnicze, stany goraczkowe, leukocytoza, wzrost hema-
tokrytu, hiperplytkowos$¢, zmiany profilu lipidowego surowicy krwi i inne) maja
male szanse na przezycie — az 90% chorych umiera w ciagu pierwszych czterech
miesiecy od momentu uszkodzenia pnia moézgu, okres przezycia dla pozostalych
chorych wynosi §rednio 71 miesiecy*.

Dla o0s6b, ktore przezyja incydent zwigzany z uszkodzeniem pnia mézgu, zespot
zamkniecia jest schorzeniem slabo rokujagcym poprawe*?. Niezmiernie rzadko
zdarza sie powr6t zdolnosci motorycznych migsni*, zawsze wymaga on ogrom-
nej pracy chorego i wysitku catej grupy specjalistow. Bywa i tak, ze efekty terapii
moga by¢ zaskakujaco dobre, co dokumentuje prezentowany juz pacjent, ktéry od
pieciu lat mozolnie pokonuje bariery swej niesprawnosci fizycznej:

Z neurologii trafiam bezposrednio na oddzial rehabilitacji. Cwicza mnie biernie,
pionizuja, sadzaja na godzing na wozek potem na dwie godziny. W roku 2007 jestem
caly czas na rehabilitacjach, z jednej bezposrednio na druga. Zaliczam Bydgoszcz,
Poznan, Warszawe itd., wracam na Boze Narodzenie do domu. Nauke jedzenia, picia,
przetykania dobrze znam. Pionizacje od 5 min. na poczatku do kilku godzin na stole,
potem omdlenia w parapodium i znéw godziny stania w pionie w nim, potem wsta-
wanie przy drabince, wpierw z pomoca, potem bez. Pierwsze kroki. Lzy z braku sit
po 5 krokach z balkonem. Teraz dopiero przejde z 80 m z chodzikiem, a tak to jestem
na wozku. Ucze sie trzymac¢ réwnowage, ¢wicze mowe, caly czas jezdze po rehabili-
tacjach. W 2011 r. urodzil mi si¢ synek*.

Czesciej jest tak, ze tetraplegia, dysfagia i anartria towarzysza chorym do
konca zycia*. Wobec takiego stanu rzeczy niezbedne jest wypracowanie strategii

¥ M.S. SCHER, M. WIZNITZER, B.A. BANGERT: Cerebral infarctions in the fetus and neona-
te: maternal placental - fetal considerations. ,,Clinics in Perinatology” 2002, Vol. 29 (4), s. 393-724.

¥ Zob.K.SZYROCKA-SZWED, A.WAJGT, M. DuDzI1cC: Zespét zamknigcia - opis przypadku. ..

0 J. MALM, B. KRISTENSEN, B. CARLBERG et al.: Clinical feature and prognosis in young
adults with intratentoral infarcts. ,Cerebrovascular Dis.” 1999, Vol. 9 (5), s. 282-289.

' Tbidem.

2 We Francji istnieje stowarzyszenie ALIS (Association du Locked-in Syndrome) skupiajace
osoby z zespotem zamknigcia.

# D. DuDpzIKsKI: The diving bell meets the butterfly..., s. 33-46.

** Strona internetowa G. IcNaATOWICZA: www.§pioch.org.pl.Mojahistoria [data dostepu:
2.07.2013].

* R.T. KaTz, A.]. HAIG, B.B. CLARK, J.R. D1PAOLA: Long-term survival..., s. 403-408.
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przystosowawczych do tej nowej i niezaprzeczalnie trudnej sytuacji*’. Nie zawsze
bywa jednak ona dobrze rozpoznana przez diagnostow.

Stany kliniczne po uszkodzeniach mézgu

U chorych z uszkodzeniami neurologicznymi czestym objawem sg zaburzenia
przytomnosci z nastepstwem patologicznego obnizenia aktywnosci ukfadu siat-
kowatego. W naukach medycznych przytomnos¢ (fac. vigilantia) oznacza stan
czuwania, ktory jest zwigzany z tzw. ,0sig zycia’, utworzong przez rdzen prze-
dluzony, most, sroédmozgowie i miedzymodzgowie. W tych wlasnie strukturach
mozgu znajduje si¢ uklad siatkowaty, ktérego rola polega na utrzymywaniu stanu
czuwania, czyli gotowosci czynno$ciowej w rozlegltych obszarach kory i osrodkach
podkorowych?.

Z zaburzeniami przytomnosci réznicowane sg zaburzenia $wiadomosci. Swia-
domos¢ (lac. sensorium) w ujeciu biologicznym oznacza zdolnos¢ maézgu do
odbierania, rejestrowania i przetwarzania informacji, celowego reagowania na
bodzce oraz poczucie przezywania zjawisk psychicznych. Funkcje te zwigzane sg
z aktywnoscig pétkul mézgowych, ale ich przebieg zalezy od stanu czuwania, czyli
przytomnosci pacjenta*.

Istnieje jednak pewna trudnos$¢ w réznicowaniu zespotu zamkniecia — §piaczki
rzekomej, jasnej, ze $piaczka wlasciwa jako stanem glebokiej i dlugotrwalej utraty
przytomnosci, utrzymujacym si¢ przez wiele godzin lub diuzej, a takze ze stanem
wegetatywnym, kiedy wyzsze struktury moézgu nie dzialaja wlasciwie, chociaz
pacjent nie jest w stanie §piaczki.

Stan wegetatywny (lac. vegeto ‘ozywiam, pobudzan’) spowodowany jest uszko-
dzeniem poétkul moézgowych. Wystepuje u pacjenta, ktory jest przytomny, ale
pozbawiony §wiadomosci siebie i otoczenia, a przez to zdolnosci do wchodzenia
w interakcje z innymi. Chory w stanie wegetatywnym ma zachowane funkcje
zyciowe (termoregulacje, krazenie, oddychanie, trawienie, cykl snu i czuwania),
reakcje odruchowe i cale spektrum ruchéw mimowolnych, wyrazajacych si¢ mimi-
ka twarzy (u$miech, czasem placz), spontanicznymi ruchami konczyn i glowy,
a nawet zgrzytaniem zebami. Funkcjonalne badania neuroobrazowe wykazaty, ze
cze$¢ 0sob przebywajacych w stanie wegetatywnym reaguje na bodzce zewnetrzne,
jednak w sposéb rozpoznawany jedynie przez specjalistyczng aparature do oceny
aktywnosci moézgu, np. czynno$ciowy rezonans magnetyczny (fMRI).

6 A. Rasmus: Jakos¢ zycia osoby z zespolem zamkniecia....

¥ B. Ks1azk1EwIcz, W.M. NYKA, B. KukuLskA-Pawruczuk: Kliniczne aspekty zaburzet
przytomnosci u chorych z udarem moézgu. ,Udar Mézgu” 2006, nr 8, s. 67-75.

8 Tbidem.
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Spigczka (fac. coma) moze wystapi¢ w zwigzku z pierwotnym uszkodzeniem
neurondéw lub komérek glejowych (plasawica Huntingtona, choroba Alzheime-
ra, choroba Creutzfelda-Jakoba, stwardnienie rozsiane), pourazowym lub nieura-
zowym uszkodzeniem struktur osrodkowego ukladu nerwowego (stany zapalne,
ropient moézgu, nowotwory, stany po zatrzymaniu czynnosci serca lub dluzej trwa-
jacym niedotlenieniu, uszkodzenia spowodowane krwawieniem, zakrzepem, zato-
rem, ostrymi zatruciami egzogennymi, np. lekami nasennymi, alkoholem, tlenkiem
wegla, innymi lekami lub toksynami). Zaburzenia przytomnosci moga mie¢ tez bar-
dziej ztozong etiologie, jak chocby $pigczka watrobowa (spowodowana przez cho-
roby watroby - przypuszczalnie wskutek nagromadzenia substancji toksycznych,
gléwnie amoniaku w mézgu), czy $piaczka mocznicowa, wystepujaca w konnicowym
stadium niewydolnos$ci nerek®.

Spigczka rézni sie od stanu glebokiego snu tym, ze nawet po stosowaniu sil-
nych bodzcéw fizycznych nie udaje si¢ chorego wybudzi¢, nie wystepuja reakcje
bezwarunkowe, np. odruch na bodzce bolowe, odruch rogéwkowy, zachowany jest
jedynie oddech. Spigczka wystepuje zwykle u chorych, u ktérych doszto do uszko-
dzenia struktur srédmoézgowia lub przysrodkowego podwzgorza.

Za miare glebokosci uszkodzenia moézgu podaje sie nastepujace wskazniki*:

glebokos¢ $piaczki — mierzona zwykle bezposrednio po urazie za pomoca Skali

Spiaczki Glasgow (Glasgow Coma Scale - GCS); wedtug tej skali chory w §pigcz-

ce uzyskuje < 8 pkt;

czas trwania nieprzytomnosci — okres, podczas ktérego wyniki GCS pacjenta

wynosity > 9;

czas trwania niepamieci nastepczej — czas od urazu do odzyskania przez

pacjenta pamieci ciaglej codziennych wydarzen;

obecnos¢ objawow neurologicznych.

Zaburzenia przytomnos$ci wymagaja, jako stan zagrozenia zycia, intensywne-
go monitorowania i leczenia oraz pilnej diagnostyki®. W standardzie diagnozo-
wania 0s6b z uszkodzeniami neurologicznymi przeprowadza si¢ zatem badanie
stanu przytomnosci i $wiadomosci pacjenta. Stopien nasilenia zaburzen odpo-
wiada glebokosci i rozleglosci uszkodzen pnia mézgu i ptatéw moézgowych. Stan
przytomnosci chorego oceniany jest na podstawie spontanicznej i celowej aktyw-
nosci chorego oraz jego reakcji odruchowych. W badaniu klinicznym uwzglednia
sie przede wszystkim zaburzenia motoryki ogdlnej ciala, motoryki galek ocznych
i Zrenic, odruchéw z pnia mézgu oraz funkcji autonomicznych, takich jak: oddy-
chanie, temperatura ciala, tetno i ci$nienie tetnicze. Ocena kliniczna prowadzona

* R.J. PopEmMsk1: Kompendium neurologii. Gdansk, Via Medica 2008, s. 145.

** M. PacHALSKA: Neuropsychologia kliniczna. Urazy mézgu. T. 1: Procesy poznawcze i emo-
cjonalne. T. 2: Procesy komunikacyjne i powrét do spoleczeristwa. Warszawa, PWN 2007.

' A. BiLikiEwIcz: Ocena stanu przytomnosci w intensywnym nadzorze uktadu nerwowego.
Intensywny nadzor nad osrodkowym uktadem nerwowym. Bydgoszcz, BTN 1982, s. 16-25.
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jest za pomocg odpowiednio dobranych skal®. Czesto stosowana jest Skala Spigczki
Glasgow, opracowana przez G. Teasdale i B. Jenneta™.

TaBELA 2. Skala Spigczki Glasgow

. . Ocena L. -
Reakgje pacjenta punktowa Wskaznik przytomnosci
Otwieranie oczu
Brak 1 nie wynika z obrzeku powiek
W odpowiedzi na bol 2 bolesny bodziec podaje si¢ na klatce piersiowej albo
na konczynach
W odpowiedzi na 3 niespecyficzna reakcja oczu na mowe lub krzyk
bodziec stowny
Spontanicznie 4 oczy sa otwarte, pacjent nie musi by¢ §wiadomy
Reakcja ruchowa
Brak 1 konczyny wiotkie
Ruch wyprostny 2 reakcja ,,odmdzgowa” — przywodzenie, probacja
przedramienia
Nieprawidtowy ruch 3 reakcja ,odkorowana” — nieprawidlowe zgiecie,
zginajacy przywodzenie ramienia
Wycofanie przed bolem 4 prawidlowy ruch zginajacy, pacjent wycofuje sie
z odwiedzeniam ramienia
Lokalizacja bélu 5
Reakgja no polecenie 6
Kontakt stowny
Brak 1 pacjent nie wydaje zadnych dzwigkow
Niezrozumiale odglosy 2 jek i placz bez zrozumialych stéw
Pojedyncze, 3 rozpoznawalne stowa bez utrzymania spdjnej
nieumotywowane rozZmowy
kontekstowo stowa
Niedorzeczna rozmowa 4 pacjent jest rozmowny, ale w wypowiedziach
przejawia dezorientacje
Normalna rozmowa 5 pelna orientacja co do czasu, miejsca, osoby

ZR6DLO: Opracowanie wlasne na podstawie Skali Spigczki Glasgow, oprac. G. TEASDALE, B. JENNET: Assessment of coma and
impaired consciousness. A practical scale. ,Lancet” 1974, Vol. 2 (7872), s. 81-84.

Badanie polega na ocenie czynnosci otwierania oczu, reakcji ruchowej oraz
reakcji stownej. Parametry te rozpatruje sie w kontekscie parametréw somatycz-

2 B. Ks1azkiewicz, W.M. Nyka, B. KukuLska-PawLuczuk: Kliniczne aspekty zabu-

rzen..., s. 67-75.

» G. TEASDALE, B. JENNETT: Assessment of coma and impaired consciousness. A practical
scale. ,Lancet” 1974, Vol. 2 (7872), s. 81-84.
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nych chorego i niektorych jego odruchéw. Czlowiek przytomny uzyskuje 15 punk-
tow, $piaczke stwierdza sie, gdy osoba badana osigga zaledwie 3 punkty.

W interpretowaniu wynikéw badania przy uzyciu Skali Spigczki Glasgow nale-
zy mie¢ na wzgledzie pewne ograniczenia tej skali w miarodajnej ocenie 0séb
z zespolem zamkniecia. Chorzy ci, bedac $wiadomymi i zorientowanymi w miej-
scu i czasie, z powodu paralizu nie s3 w stanie wykona¢ zadan w obrebie kategorii
»Reakcje ruchowe” i ,,Kontakt stowny”, przez co zwykle zyskuja wedlug tej skali
zaledwie 7 punktow. Same obserwacje kliniczne nie pozwalaja czasem odréz-
ni¢ zespolu zamkniecia od stanu wegetatywnego, stad podstawowa diagnostyka
w przypadkach uszkodzen neurologicznych obejmuje dodatkowo badanie neuro-
obrazowe glowy (CT, fMRI), a takze badanie unaczynienia mézgu (angiografia).

Zaburzenia swiadomo$ci moga przyjmowac u chorych z uszkodzeniami mézgu
zréznicowang ilosciowo forme™*:

przedsennos¢,

senno$¢ patologiczna,

potspiaczka,

$pigczka.

Przedsennos¢ jest najlzejsza forma zaburzen swiadomosci. Chory w tym stanie
tatwo odwraca uwage, ma sklonnos$¢ do zasypiania, lecz budzi si¢ samorzutnie.

Sennos¢ patologiczna (fac. somnolentia) — bedaca lzejszym stopniem zaburzen
$wiadomosci - charakteryzuje si¢ trudnos$ciami w utrzymaniu stanu czuwania
i obnizeniem poziomu czuwania. Nadmierna senno$¢ nie zalezy w tych przypad-
kach od rytmu dobowego. Chorego mozna obudzi¢ poprzez bodzce (dzwigk, dotyk,
bdl) adekwatnie do stopnia nasilenia sennosci. Po obudzeniu pacjent nawigzuje
kontakt z otoczeniem, ale jest to stan krdtkotrwaly i chory ponownie zasypia.

Polspiaczka (fac. sopor) cechuje sie brakiem czuwania. Chory jest pograzony
w patologicznym $nie, z ktdrego nie mozna go wybudzi¢, jednak — nie budzac si¢
- reaguje na silny bodziec bolowy jekiem, grymasem twarzy lub cofnigciem kon-
czyny, a zapytany — moze odpowiada¢ na pytania, ale nieadekwatnie;

Spiaczka jest stanem przedtuzonej w czasie utraty przytomnosci. Podobnie
jak w polspiaczce nie ma stanu czuwania. W odréznieniu od potspigczki brak jest
jakichkolwiek reakeji na bodzce bolowe™.

Spigczka zwigzana jest najczesciej ze sttuczeniem pnia mézgu, ktére sprawia,
ze ukfad nerwowy przechodzi na ,,bieg jatowy” i czeka na poprawe funkeji. Rza-
dziej ten stan jest nastepstwem masywnego urazu obejmujacego obie poétkule
mozgu. Glebokie zaburzenia przytomnosci moga wiec wystapi¢ zaréwno na sku-
tek obustronnego rozlanego uszkodzenia kory mozgu, kiedy pient mézgu i pniowe
uklady aktywujace (twor siatkowaty) pozostajg nienaruszone - ten rodzaj $pigczki
nazywany jest stanem wegetatywnym, jak rowniez w wyniku uszkodzenia pnia

* F. PLuM, J.B. PoSNER: The Diagnosis of Stupor and Coma... [Philadelphia, Davis 1983].
* A. HErzYK: Globalne a wybidrcze zaburzenia..., s. 367-387.
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mdzgu, kiedy dochodzi do uposledzenia funkcji uktadéw aktywujacych. Spigczka
ma wowczas charakter snu patologicznego.

W miare trwania stanu $pigczki dochodzi do powstania niekorzystnych pro-
cesow neurodegeneracyjnych, przede wszystkim z powodu braku stymulacji
w jadrach podkorowych i w korze moézgowej, co prowadzi do zanikéw tkanki
mozgowej i w zwigzku z tym do narastajacych zaburzen poznawczych®. Chory
moze wej$¢ w stan wegetatywny”’.

Zwykle po czterech tygodniach patologiczne zmiany tkanki moézgowej staja
sie w zasadzie nieodwracalne, co sprawia, ze $pigczka trwajgca dluzej niz miesigc
uznawana jest za ,,dlugotrwalg’, ktéra moze przyczynic sie do degradacji funkcjo-
nowania chorego w trzech wymiarach:

poznawczym;

somatycznym;

spotecznym.

U pacjentéw wybudzonych z diugotrwatej (dluzszej niz dwutygodniowa)
$piaczki wystepuja, oprocz bardziej typowych problemoéw zwigzanych z ciezkim
urazem mozgu, jakosciowe zaburzenia $wiadomosci (dezorientacja) i caly szereg
deficytéw neuropsychologicznych, wérdd nich przed wszystkim:

perseweracje — szczegdlnie w okresie tuz po wybudzeniu si¢ ze $pigczki, gdy

wielu pacjentéw wykazuje trudno$ci w przerwaniu jednej czynnosci i rozpo-

czeciu nastepnej;

konfabulacje - fikcyjne epizody, ktérymi pacjent wypetnia luki w pamieci

(pacjent nie jest $wiadomy tego, ze jego opowiadania nie s3 zgodne z prawda);

apraksja konczyn - trudnosci w wykonaniu uprzednio wyuczonych ztozonych

wolicjonalnych ruchow™.

U niektérych pacjentéw zaburzenia te moga mie¢ charakter wzglednie trwaly
i utrzymywac si¢ przez miesigce, a nawet lata®. Kiedy okres $pigczki trwa dtu-
zej niz dwa miesigce, przy stanie nieprzytomnosci powyzej dwu tygodni, rzadko
nastepuje powr6t do pelni sprawnosci, chociaz opisano przypadki pacjentow, kto-
rym udalo si¢ powréci¢ do pelnego zdrowia nawet po dwu i wigcej miesigcach
pozostawania w stanie nieprzytomno$ci®. Sytuacje, w ktérych chory powraca do

* M. PAcHALSKA: Neuropsychologia kliniczna. Urazy...

7 K. WaLsH, D. DARBY: Neuropsychologia kliniczna. Gdansk, GWP 2008; E. LuczywEKk:
Scigcie aksonalne — nastgpstwa zamknigtych urazéw czaszkowo-mézgowych u 0séb z dlugotrwalg
utratg przytomnosci. W: Neuropsychologiczne konsekwencje urazow glowy. Jakos¢ zycia pacjentow.
Red. A. HERZYK, B. DANILUK, M. PAcHALSKA, B.D. MACQUEEN. Lublin, Wydawnictwo Uni-
wersytetu M. Curie-Skltodowskiej 2003, s. 35-50.

* M. PAcHALSKA: Neuropsychologia kliniczna. Urazy...

* Ibidem.

¢ Sejm Rzeczypospolitej Polskiej 23 listopada 2012 roku uchwalil, ze kazdego roku w dniu
18 kwietnia obchodzony bedzie ,,Dzient Pacjenta w Spigczce” po to, by zwrdcié uwage spoleczng na
sytuacje i potrzeby tej grupy chorych, a w przyszloéci stworzy¢ system dziatan stuzacych wybudza-
niu pacjentéw ze $piaczki, gdy tylko jest to mozliwe.
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pracy badz na studia i funkcjonuje na tym samym poziomie jak przed choroba,
zdarzajg sie jednak wyjatkowo®.

Zakres zabiegow stymulujacych chorych przebywajacych w stanie $piaczki lub
ograniczonej $wiadomosci jest bardzo szeroki: od pobudzania wszystkich zmy-
stow przez $wiatlo, muzyke, masaze czy akupunkture po rehabilitacje ruchows,
a nastepnie neuropsychologiczng i logopedyczna. Kazdy pacjent powinien pozo-
stawa¢ pod opieka zespotu wielospecjalistycznego, dobierajacego terapie do jego
aktualnego stanu i monitorujacego postepy. Co wazne, opieka nalezy objac takze
rodzing, ktéra powinna otrzymac wsparcie psychologiczne wraz z instrukcja od
specjalistow, w jaki sposoéb powinna oddziatywa¢ stymulujaco na chorego, spra-
wujac nad nim codzienng opieke.

W obrazie zespotu zamknigcia nie wystepuja istotne deficyty poznawcze. Opis
przypadku chorego z zamknigciem tetnicy podstawnej, zaprezentowany przez
PW. Newa i S.J. Thomasa®, dokumentuje: wystepowanie niewielkiego spowolnienia
w przetwarzaniu informacji, umiarkowane zaburzenia percepcyjne w modalno-
$ci stuchowej i wzrokowej, fagodne zakldcenia proceséw uwagi i pamieci, a takze
dyskretne ograniczenia w organizacji czynnoéci wykonawczych. W trakcie dwulet-
niej terapii mozliwosci poznawcze pacjenta ulegly wyraznej poprawie. Inne opisy
przypadkéw® potwierdzajg: prawidlowy stan funkcjonowania poznawczego oséb
z zespotem zamkniecia, dobrg orientacje w miejscu i czasie, zachowang kalkulie,
leksje i grafie oraz zdolnos¢ do rozumienia wypowiedzi i logicznego rozumowa-
nia. Najczeséciej wskazuje si¢ na wzmozong u tych chorych meczliwo$¢ i deficyty
w koncentracji uwagi.

Diagnoza i terapia

Zespol zamkniecia jest skutkiem uszkodzen tych struktur mézgu (przednia
cze$¢ pnia), ktore znajdujg sie w bezposrednim sgsiedztwie obszaréw zwigzanych
z wystepowaniem $pigczki wlasciwej (tylna czes¢ pnia mézgu). Objawowo moze
przypominac obraz chorego w $piaczce, ktéry nie reaguje na zadne bodzce otocze-
nia i pozostaje w bezruchu. Osoby sprawujace bezposrednia opieke nad pacjentem
odkrywajg jednak, ze chory czuwa i jest dobrze zorientowany w otoczeniu. Szczatki
zachowanych ruchéw dowolnych (zwykle zdolnos¢ do poruszania gatkami ocznymi
w plaszczyznie pionowej lub powieka oka) mogg sta¢ si¢ podstawg do nawigzania
logicznego kontaktu z otoczeniem. Wystepujace w zespole zamkniecia zaburzenia

¢ M. PAcHALSKA: Neuropsychologia kliniczna. Urazy...

¢ P.W. NEw, S.J. THoMAs: Cognitive impairments in the locked-in syndrome: A case report.
»Archives of Physical Medicine and Rehabilitation” 2005, Vol. 86, s. 338-343.

% A. RasMmus: Jakos¢ zycia osoby z zespotem zamknigcia. ..
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realizacji wypowiedzi wymuszaja zastosowanie specjalnych technik w dzialaniach
interakcyjnych zdrowego rozméwcy (np. formutowania zadan w postaci pytan o roz-
strzygniecie, wykorzystania duzych tablic z napisami). Kazdg aktywnos¢ komuni-
kacyjna musi poprzedzi¢ opracowanie odpowiedniego kodu, umozliwiajacego cho-
remu inicjowanie kontaktu i spontaniczne kodowanie komunikatéw jezykowych.

Tworzac prosty kod komunikacji typu: ruch gatek ocznych w gore w znaczeniu
‘tak;, ruch galek ocznych w dét w znaczeniu ‘nie;, mrugniecie powieka dwa razy na
oznaczenie ‘tak; a raz - ‘nie, mozna budowac z chorym mozolng acz skuteczng
interakcje. Te elementarne ruchy moga zosta¢ wykorzystane w opracowaniu bar-
dziej ztozonych technik komunikowania si¢, na przykltad w ten sposob, ze przy
wypowiadaniu przez zdrowego rozméwce kolejnych liter alfabetu chory wskazuje
ruchem oczu t¢ wlasciwg, ktora stanowi element wyrazu lub zdania. Komuniko-
wanie si¢ w ten sposdb jest dos¢ czasochlonne, ale umozliwia sSwiadomej osobie
pozostajacej w trwatym bezruchu wyrazenie wlasnych intencji®, a logopedzie -
oceng jezykowych mozliwosci pacjenta w realizacji poznawczej, komunikacyjnej
i interakcyjnej funkcji mowy®.

Pierwszym i zasadniczym celem diagnozy neurologopedycznej chorego
z uszkodzeniem glebokich struktur moézgu jest okreslenie stopnia jego orientacji
w otoczeniu (miejscu i czasie), a takze we wlasnej sytuacji. W przypadku wyklu-
czenia ogélnomoézgowych zaburzen poznawczych, wlasciwych dla chorych w stanie
wegetatywnym, konieczna jest ocena sprawno$ci w programowaniu poszczegol-
nych czynnosci mowy, a nastepnie ocena zdolnosci realizacyjnych. W przypadku
wystepowania objaw6w zaburzen wegetatywnych rozpoznaje si¢ gtebokie zaburze-
nia dementywne (mutyzm kinetyczny) z brakiem $wiadomosci siebie i otoczenia,
natomiast w przypadku zachowanej orientacji auto- i allopsychicznej oraz kom-
petencji jezykowej, komunikacyjnej i kulturowej — objawy anartrii.

W podrecznikowych opisach objawow zaburzen mowy w zespole zamkniecia
stosuje sie czasem niestusznie termin ,,mutyzm” w znaczeniu ‘brak mowy’ Nalezy
pamietad, ze w procedurze diagnozy logopedycznej konieczne jest rOwnoczesne
uwzglednienie wielu czynnikéw: patomechanizmu, symptomatyki i dynamiki
zaburzen mowy, a takze rokowan zwigzanych z prowadzong terapig. Sam mecha-
nizm anartrii i mutyzmu akinetycznego jest rézny, dlatego pomimo podobnych
skutkéw w postaci braku mowy, niezbedne jest jasne rozgraniczenie tych jedno-
stek. Mutyzm akinetyczny definiuje si¢ jako uposledzenie $wiadomosci®, brak
odpowiedzi na bodzce $rodowiskowe i niemoznos¢ podjecia spontanicznych
dziatan. Brak aktywnosci jest przejawem zaburzen $wiadomosci, czyli dowolne-
go i jasnego spostrzegania oraz reagowania, spowodowanych uszkodzeniem kory

¢ A. HErRzYK: Globalne a wybibrcze zaburzenia..., s. 367-387.

¢ S. GRABIAS: Logopedia - nauka o biologicznych uwarunkowaniach jezyka i zachowan jezy-
kowych. ,Logopedia” 2010/2011, T. 39/40, s. 9-34.

% A. Damasi1o: Tajemnica Swiadomosci. Jak ciato i emocje wspéttworzg Swiadomosé. Poznan,
Rebis 2000.
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przedniej czesci zakretu obreczy lub obszaréw sgsiadujacych (np. dodatkowego
pola ruchowego).

Anartria wyraza si¢ niemoznoscig substancjalnej realizacji wypowiedzi na sku-
tek uszkodzenia o$rodkéw i drég unerwiajacych narzady mowy. Chory z anartrig
ma natomiast zachowang zdolnos¢ do jezykowego planowania i buduje wypowie-
dzi spojne pod wzgledem semantycznym, gramatycznym i pragmatycznym, gdyz
nie wystepuja u niego ani ilosciowe, ani jakos$ciowe zaburzenia §$wiadomosci, nie
s zaburzone mézgowe mechanizmy programowania jezykowego i nie wystepuja
istotne deficyty neuropsychologiczne.

TaBELA 3. Kryteria réznicowania zaburzen interakeji jezykowej w przypadkach stanu wegetatyw-
nego i zespotu zamkniecia

Kryterium réznicowania

Stan wegetatywny

Zesp6t zamkniecia

i kulturowa

Orientacja auto- i allopsychiczna zniesiona zachowana
Funkcje recepcyjne szczatkowo zachowane | zachowane
Zachowania emocjonalne szczatkowo zachowane | zachowane
Wyzsze czynno$ci poznawcze zniesione zaklocone

Kompetencja jezykowa, komunikacyjna zniesiona zachowana

Czynnoéci odruchowe w obregbie aparatu mowy

czesciowo zachowane

gleboko zaburzone

i mutyzm akinetyczny

Sprawnos$¢ w tworzeniu intencjonalnych zniesiona gleboko zaburzona
komunikatéw niewerbalnych (glosowych,

mimicznych, gestowych)

Jezykowe sprawnoéci realizacyjnych w mowie zniesione gleboko zaburzone
lub/i pismie

Procesy metakontroli zniesione zachowane
Rozpoznanie gleboka demencja anartria

Postepowanie diagnostyczno-terapeutyczne powinno by¢ systemowe i wielo-
specjalistyczne. Wspoétpraca personelu medycznego i rehabilitacyjnego z rodzing
pozwala wypracowa¢ optymalny model dzialan usprawniajacych, uwzgledniajacych
biologiczne, emocjonalne, psychiczne i sSrodowiskowe uwarunkowania chorego®.
Nie istnieje jednak uniwersalne i skuteczne leczenie zespotu zamknigcia®.

¢ A. HErzYK: Globalne a wybiércze zaburzenia. .., s. 367-387.

% R.L. HARVEY, B. CosTa, J. HERBST etal.: Locked-in syndrome program: Overview. Reha-
bilitation Centre of Chicago. Chicago, Life Centre 2011.

% M. PAcHALSKA, K. MARKIEWICZ, L. BULINSKI etal.: The strategic approach..., s. 43-60.
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Techniki komunikacji alternatywnej

Rehabilitacja neurologopedyczna ukierunkowana jest na przywrdcenie chore-
mu mozliwosci komunikowania si¢ ze §wiatem. Istnieje kilka systeméw komu-
nikacji w przypadku zespotu zamknigcia. Zadaniem terapeutéw jest dobranie jak
najbardziej optymalnej dla konkretnego pacjenta metody porozumiewania sig¢”.
Wigkszo$¢ systemow opiera si¢ na wypowiadaniu lub wskazywaniu przez druga
osobe liter alfabetu, co wymaga zawsze pomocy innych osob. Jednak preznie roz-
wijajace sie systemy informatyczne umozliwiaja choremu z zespotem zamkniecia
formulowanie komunikatéw bez wspomagania ze strony rozmodwcy.

Najczesciej stosowang techniky jest system alfabetyczny. Komunikacja odby-
wa sie w ten sposob, ze pacjent ruchem gatek ocznych wskazuje wybrang litere
w wypowiadanym glosno przez rozmoéwce alfabecie. Niektdrzy pacjenci wola
jednak liste liter posortowanych zgodnie z czesto$ciag ich wystepowania w danym
jezyku”. Rozméwca wypowiada kolejne litery. Pacjent mruga, gdy styszy wiasci-
w3 litere. W ten sposob zostaje wskazana litera. Nastepnie rozmdéwca rozpoczyna
wypowiadanie liter od poczatku, az do skonczenia frazy”.

W technice, ktéra wykorzystuje system samoglosek i spolglosek, litery alfabe-
tu podzielone s3 na cztery grupy: trzy osobne grupy stanowia spotgloski (pierw-
sza grupa obejmuje spolgtoski od B do H, druga - od J do Q, trzecia - od R do
Z, czwartg grupe stanowig samogloski. Rozmoéwca najpierw okresla samogtoske,

7% ‘W Polsce dobrym przykladem optymalizowania opieki nad chorym z zespotem zamkniecia
jest historia pana Janusza Switonia z Jastrzebia-Zdroju, ktéry na skutek wypadku komunikacyjnego
od niemal dwudziestu lat zmaga si¢ z paralizem czterech konczyn i niewydolnoscia oddechowa,
potrafi poruszaé jedynie oczami i ustami. Switor przez pierwsze sze$¢ lat po wypadku przebywat
w szpitalu, a nastepnie wrocit do domu. Pomimo troskliwej opieki, zatamatl si¢ psychicznie i zaczal
publicznie domagac si¢ eutanazji. Jego stosunek do zycia zmienil sie w trzynastym roku choroby,
kiedy jego sytuacje naglosnily media i otrzymat wlasciwg pomoc. W tej przemianie najwieksze
znaczenie mialo otwarcie mozliwosci komunikowania sie ze $wiatem za posrednictwem kompu-
tera i Internetu. Chory nie tylko napisal ksigzke autobiograficzna, ale tez zaczal pomaga¢ innym,
angazujac si¢ w dzialalno$¢ Fundacji ,Mimo Wszystko”.

"'S. FAGER, D. BEUKELMAN, R. KARANTOUNIS, T. JAKOBS: Use of safe-laser access tech-
nology to increase head movements in persons with severe motor impairments: a series of case
reports. ,Augmentative and Alternative Communication” 2006, Vol. 22, s. 222-229.

7 ,ESARINTULOMNPCFBVHG]QZYXXKW.Litery defiluja rado$nie w pozornym
nieporzadku. To, co wydawaloby si¢ czystym przypadkiem, stanowi rezultat uczonych obliczen.
To nie alfabet, to raczej lista przebojow, w ktorej kazda litera zajmuje miejsce zaleznie od czestosci
pojawiania si¢ w jezyku francuskim”. J.-D. BAUBY: Skafander i motyl...

7 Proces powstawania ksigzki Skafander i motyl wedlug jej autora przebiegal nastepujaco:
»Kazde zdanie ugniatam w glowie po dziesi¢¢ razy, odrzuce stowo, dorzuce przymiotnik i ucze sie
tekstu na pamie¢, paragraf po paragrafie”, a w dalszym etapie: ,,System jest elementarny. Literuje
mi si¢ alfabet w kolejnosci »ESA.. .« do chwili, kiedy mrugne okiem. Wtedy moj rozméwca odpo-
wiednig litere notuje. Rozpoczynamy operacje, by ustali¢ kolejne litery i, jesli nie wystapi pomytka,
dos¢ szybko otrzymujemy cale stowo, nastepnie fragmenty zdan, mniej wiecej czytelnych”. Ibidem.
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a potem ustala, z ktérej grupy spolglosek (pierwszej, drugiej, trzeciej) bedzie
pochodzi¢ kolejna spoétgloska.

Systemy komputerowe pozwalajg na inicjowanie rozméw i przygotowanie
konkretnych komunikatéw dla opiekunéw i innych oséb z otoczenia pacjenta.
Efektywno$¢ tego systemu wzrasta w sytuacjach codziennych, powtarzalnych.
Tworzenie wypowiedzi jednostkowych, oryginalnych wymaga jednak analitycz-
nej pracy, ktéra na komputerze staje si¢ rownie zmudna jak przy uzyciu systemu
samoglosek i spolglosek, ale moze by¢ wykonywana bez udziatlu drugiej osoby;,
ktéra musialaby poswigci¢ wiele czasu na dlugotrwale odczytywanie komunikatow
»mruganych”. Urzadzenia komputerowe wykorzystuja podczerwien do odczyty-
wania ruchéw gatek ocznych, dzigki czemu dana osoba moze wzrokiem wskazac¢
odpowiednie pola (litery)™.

Przyszto$¢ w usprawnianiu komunikacji chorych z zespolem zamkniecia nalezy
wigzac z badaniami prowadzonymi na Uniwersytecie w Bostonie. Na etapie ekspe-
rymentu jest zastosowanie elektrod wszczepianych do moézgu, ktérych zadaniem
jest wykrywanie sygnaléw generowanych przez osrodek mowy i kierowanie impul-
sow — sygnalow EEG - do syntetyzatora mowy, majacego przeksztalcac je na stowa.
Ograniczenia w wykorzystaniu tej metody sg trojakiego rodzaju: po pierwsze, jak
dotad neurolodzy potrafia odkodowywac jedynie proste stowa (prawdopodobien-
stwo poprawnego odczytu wynosi okoto 80%), po drugie, komunikacja z mézgiem
moze eksplorowa¢ mysli, ktorych badany nie chcialby ujawnia¢, po trzecie wresz-
cie, chodzi o umieszczenia ciata obcego w mézgu. Ostatnie dwa uwarunkowania tej
techniki budza pewne watpliwosci natury etyczno-moralnej, ale nalezy przypusz-
czaé, ze te nowoczesne technologie wczesniej czy pdzniej beda wykorzystywane
jako alternatywne techniki komunikacji 0séb z zespotem zamkniecia.

Zakonczenie

Logopedia jest nauka mloda, ale intensywnie rozwijajaca si¢. Opisuje zjawisko
wielce zfozone — mowe, czynnos¢ na wskros ludzka. Metodologiczne zreby logo-
pedii tworzone byly przez opisy i klasyfikacje poszczegdlnych jednostek patolo-
gii mowy. Anartria, a rozpoznawano j3 juz w starozytnosci, jest dzi§ precyzyjnie
opisana pod wzgledem zaréwno przyczyn, jak i objawdéw. Okazuje sie jednak, ze
s3 to za malo znane modelowe obrazy poszczegdlnych jednostek, by moéc je roz-
poznawac¢ i rehabilitowaé w praktyce kliniczne;j.

" C. KrosE: Connections that count: Brain-computer interfaceenables prfoundly paralysed to
communicate. ,NIH Medline Plus” 2007, Vol. 2 (3), s. 20-21; B.H. DOBKIN: Brain-computer inter-
facetechnology used as a tool to augument plasticity and outcomes for neurological rehabilitation.
»Journal of Physiology” 2007, Vol. 579, s. 637-642.
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Objawy zaburzen mowy powodowane patologia mdzgowa zawsze wystepuja
w kontekscie innych deficytéw neurologicznych i neuropsychologicznych. Stan-
dardy postepowania logopedycznego, opracowane dla poszczegolnych zaburzen
mowy, powinny zosta¢ uszczegdltowione w odniesieniu do konkretnych zespo-
téw chorobowych, by mogly znalez¢ wlasciwe zastosowanie w diagnozie i terapii
logopedycznej. Znamienny jest tu przyktad anartrii, dla ktérej procedury diagno-
styczno-terapeutyczne zawsze s3 rézne w zaleznosci od tego, czy wystepuje ona
w zaawansowanym stadium zespolu neurodegeneracyjnego z demencja korowo-
-podkorowy, czy w zespole mozgowego porazenia dziecigcego, czy tez w zespo-
le zamkniecia. Podobnie jest z innymi jednostkami patologii, ktére w przebiegu
réznych schorzen przyjmuja zréznicowany obraz wynikajacy z interferencji wielu
zmiennych klinicznych.

Aplikatywna wartos¢ teorii zawsze weryfikuje praktyka. Modelowe standardy
s niezbedne, by opisa¢ zjawisko, ale rozpoznawanie anartrii w przypadku zespo-
tu zamknigcia wymaga czego$ wigcej — zrozumienia catoksztaltu biologicznych
uwarunkowan zachowania ludzkiego, a takze praktycznie - sytuacji kazdego poje-
dynczego czlowieka.



